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НЕДИФЕРЕНЦІЙОВАНОЇ ДИСПЛАЗІЇ СПОЛУЧНОЇ ТКАНИНИ 
ТА ЇЇ ВПЛИВ НА ПЕРЕБІГ ХРОНІЧНИХ ЗАПОРІВ У ДІТЕЙ
Кафедра педіатрії та медичної генетики Буковинського державного 
медичного університету
Актуальність проблеми. Проблема хроніч-ного запору (ХЗ) є однією з актуальних у ди-
тячій гастроентерології, педіатрії та дитячій
хірургії. Істинна поширеність цієї патології у
дітей невідома, зважаючи на недооціненість за-
значеної проблеми батьками та лікарями, а
також на відсутність повних і достовірних ста-
тистичних даних [10, 15]. Згідно з даними літе-
ратури [3, 5, 14, 16] запором страждає від 10% до
25% дитячого населення. Незважаючи на безліч
публікацій з вивчення питань цієї проблеми, слід
відзначити, що відомості про функції товстої
кишки, регуляції, взаємодії з іншими органами
залишаються недостатніми. 
У сучасній літературі існує думка, що причи-
ною запорів можуть бути більш ніж 150 патоло-
гічних станів органів і систем усього організму, а
якщо уявити, що ці стани можуть поєднуватися в
різноманітних кількостях і співвідношеннях, то
стають зрозумілими труднощі встановлення ді-
агнозу [5]. Ще однією важливою проблемою є від-
сутність цілісного систематизованого підходу до
діагностики, а відповідно, й лікування хроніч-
ного запору лікарями різних спеціальностей,
розглядання патологічного стану тільки з точки
зору власної спеціалізації та залучення інших фа-
хівців тільки після тривалого неефективного лі-
кування [14]. Суттєво ускладнює ситуацію й те,
що до теперішнього часу не розроблено й не
впроваджено в педіатричну практику єдиної кла-
сифікації хронічного копростазу, яка б охопила
точну клінічну картину, була прийнятною для лі-
карів різних спеціальностей і не обмежувала їх
своїми рамками.
Особливою групою є пацієнти з вродженими
аномаліями товстої кишки (ВАТК). У цієї групи
Резюме. У статті представлено результати комплексного клінічного та лабораторного обстеження
дітей із хронічними запорами на тлі вродженої аномалії товстої кишки.
Ключові слова: запори, діти, доліхосигма, дисплазія сполучної тканини.
УДК 616.34-009.11-036.12-053
Актуальні проблеми колопроктології 
ISSN 2227-1244. Сучасна хірургія та колопроктологія. 2013. № 1 (5)44
дітей хронічні запори можуть взагалі не мати
яких-небуть системних проявів, маскуватися під
безліч різноманітних патологічних станів, мати
перемежуючий перебіг або взагалі впродовж три-
валого часу не розглядатися як проблема [3, 5, 6,
12]. З цього приводу на увагу заслуговує поєд-
нання синдрому недиференційованої дисплазії
сполучної тканини (НДСТ) з клінікою ХЗ у дітей у
зв’язку з тим, що шлунково-кишковий тракт
(ШКТ) об’єднує в собі найбільш багаті сполучною
тканиною органи [1, 6, 7].
Увага до проблеми обумовлена також тим, що
патологія внутрішніх органів за умов синдрому
НДСТ має значні відмінності за тяжкістю клініч-
ного перебігу від аналогічних станів без нього [4,
6, 7, 10]. Зміни ШКТ при синдромі НДСТ харак-
теризуються широким поліморфізмом і торка-
ються всіх відділів травної системи. До числа
вісцеральних маркерів НДСТ з боку кишечника
відносять ВАТК, основним клінічним проявом
яких є ХЗ. Вроджені вади товстої кишки є фоном
для розвитку функціональних та органічних за-
хворювань усієї травної системи. Вважаємо, що
виявлення стигм синдрому НДСТ, які найбільш
часто супроводжують ХЗ у дітей, допоможе по-
ліпшити діагностику ВАТК. 
Мета. Виявити найбільш поширені маркери
синдрому НДСТ у дітей з ХЗ у стадії компенсації і
субкомпенсації при ВАТК.
Матеріал і методи. Ми обстежили 185 дітей
віком від 4 до 15 років із ХЗ на тлі ВАТК (доліхо-
сигма) у стадії компенсації (59 дітей) та субкомпен-
сації (66 дітей) та 60 клінічно здорових дітей, які
склали контрольну групу. Гендерно-віковий роз-
поділ обстежених дітей представлено в таблиці 1.
У всіх дітей, яких було включено до до- 
слідження, ретельно аналізували скарги, 
анамнестичні дані. Об’єктивне обстеження 
проводили за загальноприйнятими методиками;
при цьому особливу увагу приділяли виявлен-
ню та детальному вивченню зовнішніх мар-
керів синдрому НДСТ та стану товстої кишки. 
Хронічний запор встановлювали при наяв-
ності у дитини впродовж 3 місяців двох та більше
його ознак, прийнятих на присвяченому 
проблемі запору у дітей консенсусі у Парижі в
2004 році [10]: 
- частота дефекацій рідше трьох разів на тиж-
день; 
- більше одного епізоду нетримання калу за
один тиждень; 
- виявлення великого об’єму скупчення калу в
прямій кишці при ректальному дослідженні або
в сигмовидній кишці при пальпації живота; 
- наявність великої фекальної маси, яка веде
до ускладнення акту випорожнення;
- болюча дефекація.
Дітей із ХЗ на тлі доліхосигми було розподілено
за стадією перебігу відповідно до загальноприй-
нятих характеристик [8, 10, 11, 12]: компенсо-
вана стадія – частота випорожнень складає 1 раз
на 2–3 дні, характерним є відчуття неповного опо-
рожнення кишечника, у половини хворих визна-
чаються метеоризм та біль у животі, які зникають
або посилюються після акту дефекації; субком-
пенсована стадія – затримка дефекації протягом
3–5 діб, яка потребує прийому проносних препа-
ратів або очисних клізм, часто турбують болі в
животі, відзначається метеоризм, болюча дефе-
кація, з’являються позакишкові прояви запорів. 
Аналіз фенотипових ознак синдрому НДСТ
ґрунтувався на їх якісному та кількісному обліку.
Зовнішні фенотипові ознаки виявляли при об’єк-
тивному огляді. Ступінь вираженості синдрому
НДСТ визначали згідно з критеріями, складе-
ними Т. Мілківською-Димитровою та співавт.
(1997) і О.П. Волосовцем (2006) (таблиця 2).
Оцінку ступеня тяжкості НДСТ проводили 
за критеріями: І ступінь – максимальний (наявність 
5 головних і 3 другорядних ознак), II ступінь –
помірний (< 3–4 головних та 1–2 другорядних
ознак), III ступінь – мінімальний (2 головні ознаки).
Таблиця 1
Гендерно-вікова характеристика обстежених дітей







дівчатка хлопчики дівчатка хлопчики дівчатка хлопчики дівчатка хлопчики
абс. % абс. % абс. % абс. % абс. % абс. % абс. % абс. %
4–7 років
6 10,2 7 11,9 8 12,1 17 25,8 7 11,7 10 16,7 21 11,3 34 18,4
8–11 років
10 16,9 18 30,5 9 13,6 22 30,3 10 16,7 18 30,0 29 15,7 56 30,3
12–15 років
8 13,6 10 16,9 5 7,6 7 10,6 9 15,0 6 10,0 22 11,9 23 12,4
всього
24 40,7 35 59,3 22 33,3 44 66,7 26 43,3 34 56,7 72 38,9 113 61,1
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Для оцінки фізичного розвитку дитини та гар-
монійності фізичного розвитку застосовували
центильні таблиці, а також спеціальні розрахун-
кові коефіцієнти. За допомогою індекса Варги ви-
значали дефіцит маси тіла: індекс Варги = (маса
тіла (г) / зріст (см)2) – (вік (у роках) / 100). При кое-
фіцієнті 1,7–1,5 у дитини є помірне зниження
маси тіла. При індексі 1,5 та нижче відзнача-
ється виражене зниження маси тіла. Розрахунок
індекса Вервека відображав зміну довжини тіла
у пацієнта: індекс Вервека = довжина тіла (см) /
2 х (маса тіла (кг) + окружність грудей (см)). По-
казники індекса більше 1,35 відображають 
виражену доліхоморфію, 1,35–1,25 – помірну,
1,25–0,85 – гармонічний розвиток, 0,85–0,75 –
помірну брахіморфію, а 0,75 та нижче – вира-
жену брахіморфію. 
Деформацію грудної клітки визначали за фор-
мою (воронкоподібна, кілеподібна, плоска). Діаг-
ностика патології хребта проводилася при огляді
згідно з критеріями, розробленими А.А. Путіло-
вою та А.Т. Ліхвар (1975). Деформацію хребта за
зовнішніми проявами підрозділяли на сколіоз –
при порушенні постави у фронтальній площині;
лордоз або кіфоз – у разі порушення постави в са-
гітальній площині; кіфосколіоз, лордосколіоз –
при комбінованому порушенні постави. 
Для виявлення гіпермобільності суглобів 
використовували критерії C. Carter, J. Wilkinson в
модифікації P. Beighton (1973): 
- можливість пасивного приведення великого
пальця до передпліччя; 
- перерозгинання мізинця на кут, що переви-
щує 90 градусів при горизонтальному розташу-
ванні передпліччя; 
- перерозгинання в ліктьових суглобах на кут,
що перевищує 10 градусів; 
- перерозгинання в колінних суглобах, що
також більше 10 градусів; 
- можливість торкання долонями підлоги при
нахилі тулуба вперед з випрямленими колінами.
Перші 4 симптоми є парними, п’ятий – непар-
ним. За наявність кожної з ознак присвоюється 
1 бал. Максимальна оцінка складає 9 балів. 
Для градації виразності суглобової гіпермо-
більності використовували наступні критерії
(Є.М. Співак, 2003): 
- відсутність гіпермобільності суглобів – 0–2 бали; 
- легка гіпермобільність суглобів – 3–4 бали; 
- виражена гіпермобільність суглобів – 5–8 балів; 
- генералізована гіпермобільність суглобів – 9 балів. 
Гіперозтягненість шкіри визначали при мож-
ливості безболісного відтягування шкіри на 2–
3 см на тилу кисті, лобі, біля зовнішнього кінця
ключиці. «Млявою» вважали шкіру при зниженні
або відсутності природної пружності й еластич-
ності, «тонкою» шкірою, «що просвічується» – при
наявності видимої судинної сітки на грудях,
спині, кінцівках. Ознакою неповноцінності кола-
гену розглядали келоїдні рубці. Також візуально
Таблиця 2
Критерії ступеня тяжкості дисплазії сполучної тканини




4. Різка асиметрія обличчя
5. Високе піднебіння
6. Диспластичний ріст зубів
7. Скривлення носової перегородки
8. Мікроцефалія
9. Гідроцефальна форма черепа
10. Диспластична форма черепа
11. Гіперрозтяжність шкіри
12. Діастаз прямих м’язів живота
13. Грижі
14. Кілеподібна грудна клітка
15. Воронкоподібна грудна клітка
16. Грудний нареберний дизостоз
17. Синостоз (зрощення) ребер
18. Гіпермобільність суглобів
19. X-подібні нижні кінцівки 








28. Укорочення пальців ніг
29. Накладення один на одного 1-го та 2-го пальців стопи
30. Високорослість
1. Розширене перенісся




6. Антимонголоїдний розріз очей
7. Екзофтальм
8. Коротка верхня губа
9. Хоботоподібна форма губ
10. Велика вуздечка язика
11. Коротка вуздечка язика
12. Коротка шия
13. Крилоподібні шкірні складки шиї
14. Широке пупочне кільце
15. Крипторхізм
16. Гіпоплазія (аплазія) груднини
17. Гіпоплазія (аплазія) ребер
18. Гіпоплазія (аплазія) грудних м’язів
19. Артрити
20. Сколіотична постава
21. Збільшення шкірних міжпапьцевих складок
22. Поперечна борозна на долонях
23. Вагусна девіація мізинця
24. Збільшення мізинця
25. Непропорційно довгі пальці
26. Парціальне вкорочення 1-го пальця рук
27. Сандалеподібна щілина
28. Розширення проміжків між пальцями ніг
29. Тенденція до синдактилії 2–3-го пальців ніг
30. Скривлення 5-го пальця ноги
31. Вивихи та підвивихи суглобів
32. Гіпертелоризм сосків молочних залоз
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оцінювали велику кількість родимок на тілі паці-
єнта. Арахнодактилію визначали за допомогою
скринінг-тесту «великого пальця». Великий па-
лець легко укладався поперек долоні і в цьому по-
ложенні виступав за її ульнарний край або «тесту
зап’ястка»: пацієнт легко охоплював зап’ястя мі-
зинцем та великим пальцем. Діастаз прямих
м’язів живота та слабкість м’язів передньої че-
ревної стінки оцінювали клінічно [2, 9]. 
Об’єктивний огляд з систем органів прово-
дили за загальноприйнятими методиками. Усім
дітям з ХЗ проводили іригоскопію для виявлення
ВАТК. Наявність доліхосигми у пацієнта вста-
новлювали, якщо сигмовидна кишка утворювала
від 2 до 5 додаткових петель. Усім пацієнтам про-
водили УЗД черевної порожнини. 
Для підтвердження діагнозу НДСТ оцінювали
стан метаболізму структурних компонентів спо-
лучної тканини. Особливості метаболізму спо-
лучної тканини визначали за вмістом вільного
оксипроліну (ОП) в сироватці крові за методикою
R.E. Neuman і M.A. Logan в модифікації П.М. Ша-
раєва (2003) [13]. 
Результати та їх обговорення. Встановлено,
що у всіх обстежених дітей із ХЗ на тлі ВАТК, не-
залежно від статі й віку, визначались численні
стигми дизембіогенезу. Усіх дітей було прокон-
сультовано лікарем-генетиком для виключення
диференційованого синдрому дисплазії сполуч-
ної тканини.
Використання центильних таблиць дозво-
лило встановити дисгармонійний розвиток з пе-
ревагою росту над масою тіла у 14 (28,0 ± 6,3%)
дітей з компенсованим ХЗ. У групі пацієнтів з
субкомпенсованим ХЗ такі зміни виявлено у 
28 (46,7 ± 6,4%) дітей. У контрольній групі всі діти
мали гармонійний розвиток.
При вивченні індексу Варги виявлено помір-
ний дефіцит маси тіла у 10 (16,95%) дітей з 
компенсованим ХЗ та у 13 (19,69%) із субкомпен-
сованим ХЗ; виражений дефіцит маси тіла діаг-
ностовано у 8 (13,56%) та у 17 (25,76%) пацієнтів
відповідно. При оцінці індексу Вервека помірну
доліхоморфію виявлено у 7 (11,86%) дітей з ком-
пенсованим ХЗ та у 13 (19,70%) з субкомпенсова-
ним ХЗ, а виражену доліхоморфію – у 5 (8,47%) та
у 18 (27,28%) пацієнтів відповідно.
Частота зовнішніх стигм дизембіогенезу
синдрому НДСТ, які найбільш часто, у нашому
дослідженні, супроводжували ВАТК у дітей, пред-
ставлено в таблиці 3.
Так, найбільш поширеними за частотою проя-
вами синдрому НДСТ серед пацієнтів з ХЗ на тлі
ВАТК були зміни з боку кісткової системи у вигляді
сколіозу – у 94 (75,2%) дітей. У групі з субкомпенсо-
ваним ХЗ деформацію хребта виявляли частіше (p <
0,001). Воронкоподібну деформацію грудної клітки
виявили у 38 (30,40%) дітей з ХЗ при ВАТК, при
цьому зміну форми грудної клітки частіше (p < 0,001)
виявляли серед пацієнтів з ВАТК при ХЗ у стадії суб-
компенсації – 42 (63,64%) дітей.
Для дітей з ХЗ на тлі ВАТК характерними були
зміни з боку кінцівок – арахнодактилія та гіпер-
мобільність суглобів. Арахнодактилію виявлено у
38 (30,40%) обстежених пацієнтів: у 14 (23,72%) з
компенсованим ХЗ та у 24 (36,36%) з субкомпен-
Таблиця 3
Частота зовнішніх стигм синдрому НДСТ у дітей з хронічним запором 








абс. % абс. % абс. %
Сколіоз 11 18,33 35 59,32 59 89,40
Кіфоз 2 3,33 4 6,78 40 60,61
Лордоз 0 0 0 0 14 21,21
Воронкоподібна 
грудна клітка
0 0 6 10,17 32 48,48
Плоска грудна клітка 1 1,67 7 11,86 7 10,61
Кілеподібна грудна клітка 0 0 1 1,69 3 4,55
Шкірні прояви 2 3,33 15 25,42 37 56,06
Арахнодактилія 0 0 14 23,72 24 36,36
Гіпермобільність суглобів 0 0 10 16,95 25 37,88
Кили 4 6,67 14 23,73 22 33,33
Плоскостопість 5 8,33 7 11,86 16 24,24
Діастаз прямих м’язів живота 3 5,0 18 30,51 37 56,06
Кількість стигм 2,3 ± 0,2 6,2 ± 0,2 7,3 ± 0,1 
сованим ХЗ. Гіпермобільність суглобів встанов-
лено у 35 (28,0%) дітей, що зустрічалась досто-
вірно частіше (р < 0,05) серед пацієнтів з
субкомпенсованою стадією перебігу запору. При
цьому в дітей з ХЗ у стадії компенсації виявлено
легку гіпермобільність суглобів, в основному в
суглобах верхніх кінцівок. Крім того, для обсте-
жених дітей був характерним слабкий розвиток
м’язової системи. Так, у 55 (44,0%) пацієнтів із
ВАТК виявлено діастаз прямих м’язів живота, а
36 (28,80%) дітей мали в анамнезі або були про-
оперовані з приводу пупкових або пахових кил.
При цьому діастаз прямих м’язів живота вияв-
лявся вірогідно частіше (р < 0,05) серед пацієнтів
з ВАТК при субкомпенсованому ХЗ. Диспластичні
зміни у пацієнтів з ХЗ торкалися і шкіри. При
цьому шкірні стигми НДСТ достовірно частіше 
(р < 0,001) виявляли серед пацієнтів з ВАТК при
ХЗ у стадії субкомпенсації – 37 (56,06%) дітей. 
Слід відмітити, що при нашому дослідженні ви-
явлено зростання кількості стигм дизембріогенезу
по мірі трансформації стадій перебігу ХЗ 
з компенсації в субкомпенсацію: від 6,1 у дітей 
з компенсованим перебігом до 7,6 стигм – у пацієн-
тів з субкомпенсованим перебігом захворювання. 
За кількісною оцінкою головних та другоряд-
них стигм дизембріогенезу ми визначили ступінь
тяжкості НДСТ у дітей із ХЗ на тлі ВАТК (таблиця 4). 
При цьому для дітей з ХЗ у стадії субкомпен-
сації був характерним максимальний ступінь ви-
разності синдрому НДСТ, який виявлено у 
47 (71,2%) дітей; помірний ступінь синдрому
встановлено у 19 (28,9%) пацієнтів цієї групи.
Серед пацієнтів з компенсованим ХЗ – у 25 (42,4%)
виявлено помірний ступінь та у 20 (33,9%) – мак-
симальний ступінь синдрому НДСТ (див.рис.). 
Для об’єктивного підтвердження порушень
обміну сполучної тканини у пацієнтів з ХЗ було
вивчено вміст вільного оксипроліну в сироватці
крові – індикатора спрямованості обміну кола-
гену (таблиця 5).
У досліджуваних групах рівень вільного ок-
сипроліну в сироватці крові значно перевищував
норму (1,42 мкг/мл). У дітей, що мали фенотипові
ознаки дисплазії сполучної тканини, спостеріга-
лося перевищення нормальних показників 
вільного оксипроліну в 2,5–3 рази. У дітей із 
субкомпенсованим перебігом ХЗ рівень вільного
оксипроліну достовірно (р < 0,05) перевищував
такий у дітей із компенсованим перебігом. При
вивченні концентрації вільного оксипроліну в си-
роватці крові у пацієнтів з ХЗ на тлі ВАТК було
встановлено, що кількість оксипроліну сиро-
ватки крові зростає із зростанням ступеня НДСТ
та залежить від стадії перебігу ХЗ (таблиця 6).
Висновки. 
1. Результати проведеного комплексного клі-
ніко-лабораторного та інструментального обсте-
ження свідчать про значну частоту недиференці-
йованої дисплазії сполучної тканини серед дітей
із ХЗ на тлі ВАТК (доліхосигми).
2. Найбільш поширеними фенотиповими
проявами синдрому НДСТ у дітей із ХЗ на тлі ВАТК
є деформація хребта у вигляді сколіозу, кіфоско-
ліозу в поєднанні з воронкоподібною деформацією
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Таблиця 4
Ступінь тяжкості недиференційованої дисплазії сполучної тканини 
у дітей із хронічними запорами
Таблиця 5
Рівень вільного оксипроліну в сироватці крові хворих із хронічними запорами, (мкг/мл)
Діти з компенсованим 
запором 
Діти з субкомпенсованим 
запором 
Практично здорові діти 
3,68 ± 0,06*/** 4,39 ± 0,28*/** 1,41 ± 0,34
Рис. Ступінь тяжкості дисплазії сполучної тканини у
дітей із хронічними запорами  на тлі доліхосигми.
Примітка: * – р < 0,05 порівняно з показниками хворих і практично здорових дітей, 












абс. % абс. % абс. % абс. %
У межах норми - - - - 49 81,7 49 26,5
І ступінь  20 33,9 47 71,2 - - 19 10,3
ІІ ступінь  25 42,4 19 28,9 - - 72 38,9
ІІІ ступінь  14 23,7 - - 11 18,3 45 24,3
Усього 59 100 66 100 60 100 185 100
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грудної клітки, наявність гіпереластичної або
млявої шкіри з судинною сіткою, ділянок де- або
гіперпігментації та келоїдних рубців. Ці зовнішні
стигми НДСТ достовірно частіше (р < 0,05) реєст-
рують у дітей з ХЗ у стадії субкомпенсації. 
3. Виявлення поєднання стигм синдрому
НДСТ, характерних для дітей з ХЗ, сприятиме по-
кращенню діагностики ВАТК як причини роз-
витку ХЗ, даватиме можливість прогнозування
тяжкості клінічного перебігу ХЗ у пацієнтів на
ранніх етапах розвитку клінічних проявів.
4. У дітей із ХЗ на тлі ВАТК виявлено підви-
щення рівня вільного оксипроліну в сироватці
крові, який відображає прогресування стадії пе-
ребігу патологічного процесу. При субкомпенсо-
ваній стадії перебігу рівень вільного оксипроліну
в 2,5 рази вищий за такий при компенсованій
стадії перебігу, що може використовуватись як
діагностичний маркер прогресування патологіч-
ного процесу в товстій кишці.
Таблиця 6
Рівень вільного оксипроліну в сироватці крові (мкг/мл) у хворих із хронічними запорами








Мінімальний ступінь НДСТ (ІІІ ступінь) 2,48 ± 0,41*/** 2,68 ± 0,19*/**
1,51 ± 0,34Помірний ступінь НДСТ (ІІ ступінь) 2,62 ± 0,09*/** 3,89 ± 0,06*/**
Максимальний ступінь НДСТ (І ступінь) 2,98 ± 0,30*/** 4,32 ± 0,39*/**
Примітка: * – р < 0,01 порівняно з показниками хворих і практично здорових дітей, 
**– р < 0,01 порівняно з показниками хворих із компенсованим та субкомпенсованим перебігом.
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G. Bodnar 
CLINICAL AND FUNCTIONAL SIGNIFICANCE 
UNDIFFERENTIATED CONNECTIVE TISSUE 
DYSPLASIA AND ITS INFLUENCE ON THE COURSE 
OF CHRONIC CONSTIPATION IN CHILDREN
Summary. The article presents the results of clinical and
laboratory examinations of children with chronic consti-
pation to congenital abnormalities of the colon. 





СОЕДИНИТЕЛЬНОЙ ТКАНИ И ЕЕ ВЛИЯНИЕ 
НА ТЕЧЕНИЕ ХРОНИЧЕСКИХ ЗАПОРОВ У ДЕТЕЙ
Резюме. В статье представлены результаты ком-
плексного клинического и лабораторного обследова-
ния детей с хроническими запорами на фоне
врожденной аномалии толстой кишки.
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